L'ANNEE EN 


LA MALADIE DE HORTON 


Elle tient toujours la vedette , 
mais les pr ogres therapeutiques se font attendre. . . 

Eric Liozon 


L a maladie de Horton reste, 72 ans apres 
sa description princeps, une maladie 
« vedette » qui stimule de nombreuses 
recherches. 

UNE CAUSE ENCORE NON IDENTIFIEE 

On constate, en Scandinavie et dans le 
nord des Etats-Unis, une augmentation d'in- 
cidence de la maladie de Horton, que le 
vieillissement progressif de la population ne 
suffit pas a expliquer. Si son etiologie reste 
inconnue, on note une predisposition here- 
ditaire polygenique, par la presence de 
I'allele HLA-DR4 en particulier (frequence 
40 a 50 %), ainsi qu'une association avec 
I'atherome. Le role des bacteries ( Chlamy- 
dia pneumoniae, Mycoplasma pneumoniae ) 
ou de virus ( Parvovirus B19 et virus para- 
influenzaede type 1), dans le declenchement 
de la maladie, est suspecte sur des argu- 
ments indirects assez convaincants (sur- 
venue synchrone d'epidemies infectieuses 
et de cas de maladie de Horton, frequence 
elevee d'anticorps seriques specifiques), 
mais pour I'instant non confirmes par la 
recherche de particules bacteriennes ou 
virales dans les lesions arterielles. 

UNE PANARTERITE 

La maladie de Horton est une panarterite 
a mediation lymphocytaire, declenchee par 
une stimulation antigenique inconnue. Des 
lymphocytes CD4 + sont recrutes et actives 
dans I'adventice, au contact de cellules den- 
dritiques folliculaires. L'expression Clinique 
de la maladie depend largement de leur 
potentiel de secretion d'interferony. Divers 
sous-groupes de macrophages sont acti- 



IMlill Thrombose d'une artere 
retinienne. 


ves localement et provoquent, par stress 
oxydatif, I'apoptose des cellules musculaires 
lisses et la nitration des cellules endothe- 
liales. Un processus de reparation inadapte 
conduit enfin a I'hyperplasie intimale avec 
stenose luminale. 

UNE CAUSE MAJEURE DE FIEVRE 
PROLONGEE NUE APRES 60 ANS 

Le vertige, la surdite, I'oedeme facial ou 
orbitaire sont a ajouter a la liste des signes 
cephaliques. La maladie de Horton est une 
cause majeure de fievre prolongee nue au- 
dela de 60 ans. Environ 10 % des cas se 
presentent ainsi, parfois apres une courte 
phase plus expressive. Le syndrome inflam- 
matoire est alors majeur, avec une anemie 
severe. Lorsque la maladie est suspectee, 
les signes les plus predictifs de la positivite 
de la biopsie de I'artere temporale sont la 
claudication ischemique des masseters, la 
diplopie, les douleurs occipitales et une 
artere temporale pathologique a la palpa- 


tion. Les signes articulaires peripheriques, 
bien que possibles, ont une valeur predic- 
tive negative. Le risque de cecite augmente 
en cas d'accident ischemique transitoire 
visuel ou cerebral et de thrombocytose san- 
guine importante, tandis que les signes 
generaux et un syndrome inflammatoire 
intense semblent protecteurs. 

Sur le plan biologique, le syndrome inflam- 
matoire manque dans 5 % des maladies 
de Horton prouvees. La Clinique, dans ce cas, 
est habituellement evocatrice. II est prefe- 
rable de coupler la mesure de la proteine 
C-reactive (CRP) a celle de la vitesse de sedi- 
mentation (VS). Une thrombocytose san- 
guine superieure a 400 000/mm 3 semble 
etre un meilleur critere predictif de positi- 
vite de la biopsie qu'une VS elevee. L'anti- 
corps anti-cardiolipine (aCL) est present, 
avant traitement, dans 30 a 40 % des cas. 

LA BIOPSIE DE LARTERE TEMPORALE 
EST INDISPENSABLE 

L'echo-doppler couleur des arteres tem- 
porales peut montrer un epaississement 
inflammatoire de la paroi arterielle (signe 
du « halo »), hautement specifique mais, 
pour certains, n'augmentant pas sensible- 
ment le rendement d'un examen physique 
minutieux. La recherche d'une atteinte de 
I'aorte et des troncs supra-aortiques bene- 
ficie de I'angio-scanner, de I'angio-IRM (ima- 
gerie par resonance magnetique) et de la 
tomographie au 18-fluoro-deoxy-glucose 
avec emission de positrons, prometteuse 
mais encore peu disponible. La biopsie de 
I'artere temporale reste indispensable, sauf 
devant une pseudo-polyarthrite rhizome- 
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IMlill Artere temporale: panarterite 
granulomateuse. 


lique (PPR) pure, sans signes cephaliques. 
Elle peut etre differee de quelques jours par 
rapport au traitement, sans risque de voir 
disparaTtre les signes histologiques. 

TOUJOURS LA CORTICOTHERAPIE... 

La corticotherapie prolongee est toujours 
la base du traitement (prednisone: dose 
initiale 0,7 mg/kg/j pour une forme non com- 
pliquee et 1 mg/kg/j en cas d'accident ische- 
mique constitue ou transitoire; maintenue 
jusqu'a disparition des cephalees et nor- 
malisation de la CRP puis reduction poso- 
logique a 0,35 mg/kg/j par 4 paliers heb- 
domadaires, ralentie ensuite et etalee surl 
a 3 ans). Les corticol'des entraTnent des effets 
indesirables chez plus de la moitie des 


malades. La prevention de la perte osseuse 
doit etre systematiquement assuree a cet 
age en combinant calcium, vitamine D3 et 
biphosphonate oral. La prevention des com- 
plications ischemiques visuelles graves de 
la maladie, par I'acide acetylsalicylique a fai- 
ble dose et leur traitement par la methyl- 
prednisolone a forte dose, reposent sur des 
donnees non controlees. Le methotrexate 
(15 mg/semaine) permet une epargne cor- 
tisonique modeste, mais il pourrait etre pro- 
pose dans les cas les plus preoccupants de 
corticodependance ou d'intolerance, ainsi 
que chez les malades ayant une PPR asso- 
ciee, en raison d'une efficacite demontree 
dans la PPR isolee. La contribution de I'hy- 
droxychloroquine est a I'etude. Les nouvel- 
les biotherapies, dont les modulateurs du 
T N Fa ( tumour necrosis factor ou facteur de 
necrose tumorale) ont une place potentielle 
mais I'experience actuelle est limitee a moins 
de 10 observations publiees. 

LA SURVEILLANCE DOIT ETRE PROLONGEE 

Elle est essentiellement Clinique et bio- 
logique simple (VS et CRP). Le suivi des 
aCL peut etre utile. Ms disparaissent sous 
traitement et reapparaissent souvent lors 
de la rechute, qu'ils peuvent aider a authen- 
tifier. Les rechutes sont frequentes en fin de 
traitement ou peu apres son arret, mais elles 
sont tres rares au-dela du 6 e mois d'arret, 


sauf s'il persistait un syndrome inflamma- 
toire biologique. 

II pourrait exister une surmortalite pre- 
coce, due a la maladie de Horton elle-meme 
ou aux accidents iatrogenes. Aux Etats-Unis, 
on ne constate pas de surmortalite tardive, 
bien que I'incidence des anevrismes aor- 
tiques tardifs, notamment thoraciques, soit 
elevee. A I'inverse, dans une etude suedoise, 
la mortality cardiovasculaire tardive, notam- 
ment par cardiopathie ischemique, est tres 
elevee ( standardized mortality ratio: 149 
chez la femme, 158 chez I'homme). Une sur- 
veillance cardiovasculaire prolongee est sou- 
haitable apres une maladie de Horton. 

CONCLUSION 

Malgre des avancees decisives dans la com- 
prehension de ses mecanismes lesionnels, 
la maladie de Horton reste une affection de 
traitement long et difficile, base sur les cor- 
ticoTdes, avec une iatrogenie importante. Ainsi, 
on attend beaucoup des nouvelles biothera- 
pies. Si I'existence possible d'une surmorta- 
lite precoce et tardive, surtout vasculaire, doit 
rester a I'esprit du clinicien, la qualite de vie 
sous traitement doit etre, aujourd'hui, une 
preoccupation essentielle. 

Eric Liozon 

Clinique medicate A, hdpital Dupuytren, 

87042 Limoges 

Courriel : eric.liozon@unilim. fr 
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